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Fokusrapport -Lipddem

Framtagande av fokusrapporter inom SLL

Fokusrapporterna syftar till att belysa angeldgna utvecklingsomraden inom
halso- och sjukvarden genom att beskriva dagslaget och tankbara atgarder. De
ska vara ett kunskapsunderlag i dialogen mellan politiker, bestallare,
vardgivare och patienter samt syfta till att forma en evidensbaserad,
patientsaker och jamlik vard for lanets drygt 2 miljoner invanare.

Arbetet bedrivs inom Hélso- och sjukvardsforvaltningen i samverkan med
sakkunnigorganisation, vardgivare och bestallare. Patientorganisationer
medverkar ocksa i arbetet.
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FOrord

Lipodem é&r ett kroniskt tillstand med liksidig inlagring av onormal fettvavnad, initialt
vanligen pa lar, hofter och stuss, men som i ett senare skede dven kan engagera armar
och mage. Fettvavnaden ar mycket svar att bli av med, kan smarta och ar ofta kanslig
for tryck.

Att ta fram en fokusrapport rorande lipddem har varit en stor utmaning. Det saknas
valgjorda vetenskapliga studier av lipédem nar det galler diagnostisering, utbredning i
befolkningen och behandling, varfor manga av fragorna kring den drabbade
patientgruppen kvarstar. Paradoxalt, sa har bristen pa vetenskaplig information gjort
att det har tagit 1ang tid att ta fram rapporten — vi har sokt litteratur med ljus och lykta,
diskuterat med patientorganisationer och multiprofessionella grupper av vardgivare
och forskare.

Hogkvalitativ forskning behovs sa att denna patientgrupp utifran béattre evidens kan fa
ett gott omhandertagande i varden.

Stockholm den 6 oktober 2017
Johannes Blom

Enhetschef, Vardgivarstod
Ordforande, Stockholms medicinska rad
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Sammanfattning

Lipodem &r ett kroniskt tillstand med liksidig inlagring av forandrad fettvavnad, initialt
vanligen pa lar, hofter och stuss men som i ett senare skede aven kan engagera armar
och mage. Vid utvecklat lipédem har underhudsfettet en karakteristisk knélig
konsistens. Lipddemet, som &r mycket svart att bli av med, kan smarta, ar ofta kanslig
for tryck och det blir latt blamarken. Flera patienter har en kombination av lipodem
och fetma, dar fetmakomponenten (till skillnad fran lipédemet) kan paverkas med kost
och fysisk aktivitet.

| den vetenskapliga dokumentationen finns det enstaka patientfall beskrivna dar man
har fatt diagnosen lipodem, sa i dagslaget gar det inte att sakert saga att lipodem enbart
drabbar kvinnor.

Trots att lipddem beskrevs redan ar 1940 finns det stora kunskapsluckor pa omradet,
bade nar det géller diagnostik och behandling. Forskningen har varit nast intill
obefintlig och for de flesta som arbetar inom varden ar lipédem &nnu okant. Felaktig
diagnostik leder till felaktiga rad och felaktig behandling.

Nuvarande diagnoskod for lipodem borjade gélla i Sverige forst i januari 2017, sa annu
finns ingen statistik tillganglig 6ver antalet patienter diagnosticerade med eller
behandlade for lipddem varken nationellt eller for Stockholms lan.

Det finns inga riktlinjer eller rekommendationer kring diagnostik och behandling fran
Socialstyrelsen eller SBU (Statens Beredning for medicinsk och social Utvardering).

Den behandling som i vissa fall har kunnat erbjudas ar konservativ behandling
avpassad for patienter med lymfédem, i form av exempelvis stod till egenvard,
kompressionsbehandling och fysisk aktivitet. Vad det géaller kirurgisk behandling med
fettsugning saknas tillrackligt vetenskapligt underlag for att bedéma behandlingseffekt
och risker for komplikationer.

For att patienter med lipodem ska fa ratt bemotande behovs utbildningsinsatser i
varden.

Av Metodradet SLL-Gotlands utlatande om fettsugning som behandling av lipédem
framgar att det saknas entydiga diagnostiska kriterier for lipddem liksom for indikation
for behandling med fettsugning. Da det vetenskapliga underlaget ar otillrackligt
rekommenderar Metodradet SLL-Gotland att valgjorda studier av hogre kvalitet ska
utforas for att kunna bedéma eventuella fordelar och nackdelar med fettsugning vid
lip6dem.
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Uppdraget

Halso- och sjukvardsforvaltningen (HSF) har fatt i uppdrag att ta fram en fokusrapport
kring lipddem:; att utreda kunskapslaget vad géller diagnostik och behandling av
lipoddem. Syftet med fokusrapporten ar att forsdka ge ett kunskapsunderlag for beslut
kring den framtida handlaggningen av patienter med lipédem.

Slutsatser

Som klargors och exemplifieras i fokusrapporten samt i bilagan "Bedémning av
kunskapslaget kring fettsugning vid lipédem?”, finns det stora brister vad galler
kunskapen om lipédem. Omradet &r otillrackligt beforskat och de studier som har
publicerats &r av lag kvalitet och ger sammantaget en 1ag evidensniva. Det rader
oenighet bland internationell expertis pa ett flertal punkter; vad lipédem beror pa,
definitionen av tillstandet, hur vanligt det ar, vardet av konservativ behandling s som
den bedrivs idag och vilka eventuella kirurgiska metoder som skulle kunna vara till
nytta.

Mot denna bakgrund kan vi i denna fokusrapport inte bidra med nagra
rekommendationer for diagnostik och behandling av patienter med lipédem. Vi kan
bara referera till riktlinjer och rekommendationer som tagits fram i Tyskland,
Nederlanderna och Storbritannien samt av enskilda vardgivare och peka ut omraden
dar det rader oenighet.

Var forhoppning ar att patientgruppen uppmarksammas sa att patienterna mots av en
okad forstaelse och kunskap i varden. Vi vill ocksa framhalla behovet av att fylla de
stora kunskapsluckor som finns idag vad géller etiologi, diagnostik och behandling av
lipodem.

Styrgrupp

Johan Bratt, styrgruppsordférande, cheflakare, avdelningschef Kvalitet och
Patientsakerhet, Halso- och sjukvardsforvaltningen.

Johannes Blom, enhetschef, Vardgivarstod, avdelning Somatisk specialistvard, Halso-
och sjukvardsforvaltningen.

Birgitta Hjelte, enhetschef, Individuella vardarenden, avdelning Sarskilda vardfragor,
Halso- och sjukvardsforvaltningen.

Gabriele Radler Liljeberg, utredare, Narsjukvarden, Halso- och
sjukvardsforvaltningen.

Regina Rodau, medicinsk radgivare, avdelning Kvalitet och Patientsakerhet, Halso-
och sjukvardsférvaltningen.
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Lip6dem

Symtom

Lipodem &r ett kroniskt tillstand med onormal inlagring av fettvavnad dar ingen
botande behandling kan erbjudas i dagslaget. Lipddem beskrevs for forsta gangen pa
1940-talet av Allen och Hines [1]. Bland patienterna pa den enhet for behandling av
karlproblem i benen vid Mayo-kliniken dar de bada var verksamma, tyckte de sig
urskilja en grupp patienter - alla kvinnor - med en specifik symtombild som de
bendmnde lipddem. 1951 féreslog Wold [1] foljande kriterier fér diagnosen:

Forekommer nastan enbart hos kvinnor.

Visar sig bilateralt och symmetriskt med minimal paverkan pa fotterna.
Minimalt pitting6dem.

Smarta och 6mhet, latt att fa blamarken.

Svullnad som kvarstar efter hoglage av extremiteterna och efter viktnedgang.

aMwnN =

Listan dver symtom, dér inte alla patienter uppvisar hela registret, har efterhand
utokats med iakttagelser fran olika vardgivare och forskare [2]:

- Debut/férsdmring i samband med omstallningar i hormonbalansen; pubertet,
graviditet och menopaus.

- Asymmetrisk férdelning mellan éver- och underkropp, dar underkroppen
oftast ar flera storlekar storre an 6verkroppen.

- Detinlagrade fettet kan palperas som knélar/kulor — initialt som sma gryn
som senare kan samlas i storre klumpar.

- Kan aven involvera armar och ibland andra delar av kroppen.

- Smala hander och fotter - snorfaror vid handleder och vrister s.k. "cuff-sign”.

- Mijuk, oelastisk hud pa drabbade lemmar. Forslappad bindvéavnad.

- Smarta och/eller smartkanslighet vid tryck — tyngdkéansla — trotthet.

- Muskelsvaghet med nedsatt perifer styrka.

- Overrorlighet i leder och ledvark, felstallningar i leder och inskrankt rorlighet.

- Ortostatiskt ddem.

- Skora och lackande kapillarer.

- Hudtemperatur éver omraden med lipédem ar oftast lagre &n pa omraden
med normal fettvavnad.

- Psykosocial problematik, bl.a. atstérningar och depression.

- Oftafler i slakten som &r drabbade.

Orsaker

Det ar idag inte klarlagt varfér vissa personer drabbas av lipédem men det ar vanligt
med familjar forekomst, vilket kan tyda pa arftlighet. Lipodem verkar debutera i
samband med normala hormonférandringar sasom till exempel vid pubertet eller
graviditet, varfor man i dagslaget tror att forandringar i 6strogennivan har betydelse for
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debut och/eller 6kade besvar. Nagon storning eller avvikelse i hormonbalansen har
dock inte pavisats. Atskilliga teorier om vad det &r som hander i kroppen vid lipodem
har lagts fram, men det &r 4n sa lange endast antaganden [2-4]. Uppkomsten av
lipédem kan vara relaterat till tillvaxt av onormal fettvavnad, férsvagad hud och
bindvav, skora lackande kapillarer, ett intakt lymfsystem som s& smaningom
overbelastas. Vad som ar orsak och verkan ar fortfarande okant, vilket forsvarar
adekvat diagnostisering och utveckling av behandling av lipddem.

Forekomst

Nuvarande diagnoskod for lipodem boérjade galla i Sverige forst i januari 2017, sa annu
finns ingen statistik tillganglig dver antalet patienter diagnosticerade med eller
behandlade for lipdem varken nationellt eller for Stockholms lan.

Det har gjorts atskilliga forsok att uppskatta forekomst av lipédem med mycket
varierande resultat. Allt frdn mindre an 1 %o (1:72 000) [5] upp till 11 % av den
kvinnliga befolkningen, som beskrevs i den femte upplagan av en tysk larobok i
lymfologi [6]. Vid prevalens-bedémningar har man oftast utgatt fran antalet kvinnor
med lymfédem som behandlas pa en enhet for lymfterapi, och darifran extrapolerat
antalet till hela den kvinnliga befolkningen, vilket kan ge en éverestimering av siffrorna
pa grund av den selektion av patienter som soker behandling med lymfterapi.

Hittills ar det endast ett fatal man som har fatt diagnosen lipodem och det har inte
gjorts nagra studier av méan pa gruppniva.

Klassificering av lipodem

Det kan ga flera ar innan en person med lipddem far diagnos. Brist pa kunskap om
lipédem gor att varden uppfattar dem som o6verviktiga/feta och uppmuntrar till motion
och dieter som inte ger forvantat resultat.

Det finns inga prover som kan pavisa lipédem. Bristen pa en allmant accepterad,
gemensam definition och varierande tolkningar av relaterade termer stéller till
svarigheter vad géaller diagnos, behandling och forskning.

Det finns ett stort behov av gemensamma normer for diagnos och gradering av
lipodemets svarighetsgrad. Befintliga brittiska och nederlandska riktlinjer ger forslag
till standardiserade matt och metoder for att beskriva och bedéma en patients tillstand
som stod for diagnos och for utvardering av insatt behandling [3, 7]. Tydliga, allméant
accepterade kriterier och matmetoder ar ocksa vasentliga for jamforelser i forsknings-
sammanhang.

Stadie- och typindelning

Stadier
Det mest aberopade systemet for att beskriva tillstandets svarighetgrad och progression
beskriver tre stadier som utgar fran hudens utseende och underhudens konsistens.
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Stadium Beskrivning
1 Huden ser slat ut. Vid palpation kdnner man fértjockad underhudsvavnad
som kanns som sma korn eller kulor ("beans in a bag™).
2 Huden har en oregelbunden, synlig madrassliknande textur, "apelsinhud”.
3 De drabbade omradena har stérre och mer uttalad fettmassa och det finns
"6verhang” t.ex. vid knana, armbdagarna och runt fotlederna. Vanligt med
forsamrad rorlighet.

Ibland omn@mns ett fjarde stadium for att beskriva patienter som utvecklat
lipolymfodem, vilket kan forvirra eftersom édem kan intrada vid alla stadier och inte
nodvandigtvis foljer pa stadium tre.

Stadium Beskrivning
4 Lipddem med lymfédem (lipolymfodem)

Aven om modellen beskriver lipddemets stadier som i en progression, sager den

egentligen ingenting om upplevda symtom och deras svarighetsgrad, exempelvis
smarta, paverkan pa livskvalitet, faktorer som inte nodvandigtvis ar kopplade till
graden av vavnadsforstoring.

Bade de hollandska och brittiska riktlinjerna for handlaggning av patienter med
lipodem foreslar nya modeller for klassificering som tar hansyn till vad lipddemet
innebér for patientens hela livssituation. | de brittiska riktlinjerna foreslas att
patientens tillstdnd bedoms utifran ett graderingssystem dar den sammanlagda
bedomningen skulle kunna anvéandas for att indikera lipodemets svarighetsgrad som
mild, mattlig eller svar, med tillagg om forekomst av lymfédem (dvs om patienten
utvecklat lipolymfédem).

Klassificering efter typ

Det har gjorts forsok att sarskilja olika typer av lipddem med utgangspunkt fran var pa
kroppen fettdepaerna ar lokaliserade. The European Lymphology Society (ELS) har
antagit en modell fran 2009 av Langendoen et al [2] som sarskiljer fem typer, dar Allen
och Hines’ ursprungliga definition motsvaras av ELS typ I11:

Typ | Stuss och hofter, inklusive "ridbyxIlar”

Typ Il Stuss och hoéfter ner till/ till och med knéna
Typ M Stuss och hoéfter till anklarna

Typ IV Armar

Typ V Endast underben

Inlagring av onormal fettvavnad

Ett kannetecken som framhalls som stod for diagnosen lipédem ar diskrepansen i
mangden fett mellan under- och 6verkropp. | en studie genomford av forskare i USA
vid en endokrinologisk mottagning 2012—2013 [8], understktes 51 patienter varav en
man, fran huvud till fot gallande férekomst av lipodemfett definierat som
underhudsfett, innehallande fettkulor, sma knutor i storlek fran 5—10 mm som
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paminner om okokt ris eller frysta artor. Alla patienterna hade diagnostiserats med
lipddem och klassificerades i stadier enligt modellen i avsnittet stadieindelning ovan.
Fem av patienterna placerades i stadium 1, den stora majoriteten, 33 patienter
beddmdes vara i stadium 2 och 13 patienter i stadium 3. Sju av dem hade utvecklat
lymfédem och hanfordes darfor dessutom till stadium 4—lipolymf-6dem. Resultatet
visade att lipédem kan upptrada céverallt pa kroppen dar underhudsfett normalt
forkommer. Eftersom alla patienter, oavsett stadium och fettméngd hade lipddem runt
knéaets insida och baksida, foreslar forfattarna att undersokning av underhudsfettet pa
dessa lokaliteter skulle kunna fungera som fokuserat test for lipddem.

Det finns flera andra tillstand med onormal inlagring av fett i underhuden. Symtomen
dem emellan 6verlappar och granserna dem emellan suddas ibland ut, med oenighet
om det ar frdga om separata, diskreta tillstand eller olika delar av ett spektrum.

Patientperspektivet

Lipédem kan medfora lidande for patienterna, bade fysiskt och psykiskt. En del lider av
sin deformerade kropp och har kanske redan fran tonaren kant sig tjocka,
stigmatiserade, och utan att kunna forsta varfor de inte kan banta bort fettet. En del
patienter kan ha svart att hitta passande klader om 6ver- och underkropp har olika
storlekar. Férutom problem med smérta, svullnad, tyngdkéansla och nedsatt fysisk ork,
kan fettansamling kring knan och lar paverka gangmonstret och ge upphov till
forslitningsskador i leder, liksom svarlékta hudirritationer pa grund friktion.

Att inte bli tagen pa allvar och betrodd nar man soker vard kan ytterligare sanka en
dalig sjalvkansla. Vissa patienter kan kdnna uppgivenhet som kan leda till allvarlig
psykisk ohéalsa som depression och atstérningar, med risk for isolering och nedsatt
arbetsformaga. Sambandet mellan lipodem och fysisk och psykisk ohélsa ar foremal for
en pagaende studie av Joanna Dudek, doktorand vid University of Social Science and
Humanities, Warszawa (SWPS). Hon undersdker hur en negativ kroppsuppfattning
medfor obehag och/eller olust infor deltagande i fysiska aktiviteter, leder till oséakerhet
infor intima situationer och paverkar socioekonomiska faktorer sasom exempelvis
nedsatt arbetsformaga eller hinder for vissa typer av arbetsuppgifter.

Nar en patient med lipodem, kanske efter flera ars resultatlésa vardkontakter far ett
namn pa sitt tillstand, kan patienten, uppleva en lattnad. Samtidigt kan beskedet om
att bot inte finns for detta kroniska tillstand innebara en pafrestning [2, 9]. Kontakt
med andra patienter med lipddem kan underlatta och patientorganisationer kan ge
stdd och ytterligare utbildning.
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Behandling

Ratt diagnos ar en férutsattning for adekvat behandling. En del patienter med lipédem
har vandrat runt i varden och fatt kampa med verkningslosa behandlingar riktade mot
nagon annan, felaktig diagnos. Nar behandlingen inte givit 6nskat resultat har
patienterna kunnat bemdtas av misstdnksamhet och férdomande. Nar patienter med
lipodem vél far diagnos kan lipddemet vara langt framskridet da det kan vara lattare att
kanna igen tillstandet. De symtomatiska behandlingsalternativen ar starkt begransade
och det foreligger oklarheter om deras effektivitet [2, 4, 10—12].

Konservativ behandling

Konservativ behandling, som primart ar utformad for patienter med lymfodem, syftar
till att lindra symtomen, minska risken fér komplikationer och férhindra eller férsena
progression genom att motverka faktorer som kan paverka forloppet negativt. Ledordet
ar en halsosam livsstil dar vardgivarens uppgift framfor allt ar att forma patienterna att
inte ga upp i vikt och att rora pa sig. Vardinsatserna kan sammanfattas som:

- Kompressionsbehandling for att minska svullnad och motverka férsamring och
utveckling av lipolymfodem.

- Patientutbildning och stod i egenvard déar sjukvarden ska undervisa, stétta och
motivera patienten.

- Halsosam livsstil med balanserad kost och vid behov viktminskning. Fysisk
aktivitet med bibehallen/forbattrad rorlighet och kapacitet i det dagliga livet,
ger forbéattrad cirkulation och kan eventuellt minska risken for ledbesvar [7].
Eventuellt smértlindring initialt for 6kad rorlighet.

- Psykosocialt stéd, vid behov, for patienter med till exempel depression eller
atstorningar.

Kompressionsbehandling

Argumentet att behandlingen skulle stoppa upp eller hindra progress och utveckling av
lipolymfédem, uttrycks som en férhoppning, snarare an en visshet [3].
Vavnadsforstoringen vid lipédem kan inte paverkas eller avlagsnas med kompression
men en del patienter kan uppleva symtomléattnad [4, 9, 11, 13].

Kompressionsplagg forskrivs via den webbaserade Bestallningsportalen i
Stockholms lans landsting (SLL). Kompressionsmaterial klass 2 och klass 3 kan
forskrivas for att forhindra forsamring av 6dem men inte i smartlindrande syfte.

Forskrivaren har ansvar for att folja upp och utvardera forskrivningen. Manga patienter
ar hjalpta av kompressionsstrumpa klass 1 som séljs bland annat via apotek och ibland
racker det med vanliga sportstrumpor i fastare material for att minska smartan [3, 9,
14].
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Manuellt lymfdranage och kompressionpumpsbehandling har ingen eller
ringa effekt enligt befintliga studier. Det saknas evidens for att manuellt lymfdréanage
och kompressionpumpsbehandling skulle vara verksamt vid lipédem [2, 3, 7, 10] men
en del patienter kan uppleva behandlingen som avslappnande och smartlindrande [3,
9].

Patientutbildning och stod i egenvard

Vid lipédem, som vid manga andra kroniska tillstand, ar patientens egenvard av stor
betydelse. Vardgivarens roll handlar mycket om att undervisa, motivera och stotta
patienten i egenvarden. Bemotandet ar ocksa viktigt, da en del patienter har trakiga
erfarenheter fran tidigare kontakter med varden.

For att uppna béasta behandlingsresultat, bor patienten engageras i besluten och genom
information och férvarvad kunskap om lipédem och de behandlingsmajligheter som
star till buds. Patienten kan ha behov av motiverande samtal géallande egenvard och
livsstilsrad. Det ar viktigt att patienten ar inforstddd med att fettvavnaden vid lipodem
troligen inte i ndgon storre utrackning kan paverkas av kost eller fysisk aktivitet. Aven
om patienten accepterat och nogsamt féljer rekommendationerna, kan lipddemet
forsamras genom att fettcellerna ytterligare 6kar i storlek och klumpar ihop sig.

Aktiva patienter som foljer raden om en halsosam livsstil och egenvard klarar av kraven
battre i det dagliga livet, har farre och mildare symtom och mindre komplikationer [3].

Hudvard ar en viktig del av egenvarden. Huden ar 6mtalig och, ofta forslappad 6ver
omraden pa kroppen med lipodem-fett. Huden och speciellt hudveck ska inspekteras
for skador och tvattas dagligen och smdérjas med mjukgérande kramer. Skador som
revor, svampinfektioner och insektsbett kan leda till hudinfektioner som sprider sig i
hud och underhud och maste behandlas [3].

Kost och fysisk aktivitet

Kosten framhalls som a och o i en halsosam livsstil. Inlagringen av lipodem gar inte att
paverka med kosten, men alla patienter med lipédem bor mana om en halsosam och
balanserad kost i ett langsiktigt perspektiv — dels for att halla vikten nere, men ocksa
for att 0ka det allménna valbefinnandet [2, 3]. Dietisten ar en viktig resurs i
sammanhanget d&ven om det inte finns nagon speciell diet for lipodem. En del
behandlare rekommenderar kosttillskott av olika slag [3, 4, 10], men vare sig diet eller
kosttillskott har nagot stdd i klinisk erfarenhet eller forskning [9].

Fysisk aktivitet ar viktigt i konservativ behandling av lipédem [2]. Malet for insatserna
ar att hjalpa patienterna till en aktiv livsstil, med bibehallen/6kad rorlighet och
funktionalitet. Traning med tyngdpunkt pa aktiviteter som stimulerar cirkulationen och
underlattar lymfflodet verkar kunna minska kronisk smérta och svullnad [7, 10, 15].
Generell fysisk aktivitet som syftar till att reducera/stabilisera vikten, starka muskler
och 6ka konditionen paverkar det allméanna valbefinnandet, dkar sjalvfortroendet och
kan motverka/lindra. Ovningar och traningsprogram behéver vara individuellt
anpassade, lampligen i samarbete med en fysioterapeut. Vattengymnastik eller simning
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verkar vara speciellt gynnsam vid lipédem enligt flera av férfattarna [3, 10, 15, 16].
Patienterna upplever att det gér mindre ont att rora sig i vatten. Den minskade
tyngdkanslan i vatten avlastar lederna och 6kar rérelseomfanget och det yttre trycket
fran vattnet underlattar cirkulationen. Vattnets tryck och det motstand vattnet ger vid
rorelse, fungerar som massage pa hud och underhud och motstandet okar
kaloriférbrukningen under tréning [3]. Hogintensiv traning kan dock forvarra smérta
[3] varfor lagintensiva aktiviteter som promenader, medicinsk yoga, cykling, pilates och
ovningar med elastiska band fungerar battre [3, 10].

Smarta fran lipodemet och/eller kanslighet for beroring och tryck 6ver vavnaden kan
utgora ett hinder i egenvard, vid fysisk aktivitet och vid kompressionsbehandling.
Smartorna kan vara svara att behandla [2, 7] och man kan inte rakna med att uppna
full smartlindring.

Felstallningar i leder med stord hallning, andrade gdngmanster och ledsmartor, ar
vanliga hos patienter med lipédem i benen [10]. Speciellt fotter och knan bor
observeras och felstallningar, korrigeras sa langt det ar mojligt [3]. Det kan finnas
indikation for remiss till ortoped, fysioterapeut eller arbetsterapeut [7] och i svara fall
av felstallning kan operation vara ett alternativ.

Psykosocialt stod

Bedomning av psykisk/psykosocial hélsa bor inga som en del av utredningen vid
misstankt lipddem [15]. Patienterna lider i manga fall av sitt avvikande utseende, med
omfattande psykosociala konsekvenser som maste tas pa allvar [7, 10, 12, 16].
Problemen kan ha accentuerats genom den ytterligare stigmatisering och psykosociala
stress det innebar att utsattas for misstro i méten med okunniga vardgivare [4]. Lag
sjalvkansla, uppgivenhet och fortvivlan kan omintetgora patientens formaga till
egenvard — vilket i sin tur kan leda till ytterligare kanslor av fortvivlan och hoppldshet
[3, 4, 15]. Psykosocialt stod och i en del fall individuell psykoterapi, eller gruppterapi,
kan darfor vara nédvandiga komponenter i behandlingen [7, 12, 14].

Allvarlig psykisk ohélsa som depression och/eller angestsyndrom maste behandlas
innan man kan forvanta sig att patienten sjalv kan ansvara for sin lipédembehandling
[15]. En del patienter har utvecklat nagon form av atstérning som anorexi, bulimi eller
andra stérningar i sitt forhallande till mat som forsvarar behandlingen [3, 16].
Patienter med atstérning bér ha psykologstod nar de ska lagga om sin kost [16].

Kirurgisk behandling

Huruvida férloppet kan hejdas, stoppas upp eller férsenas om fettet avlagsnas
kirurgiskt finns det ingen vetenskaplig evidens for.

Reducerande kirurgi
Vid svart lipodem eller lipolymfodem, déar fettvavnaden &r sa stor att den hindrar
normal gang och rérelse kan reducerande kirurgi hjalpa [7, 16].
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Fettsugning

Fettsugning ska inte ses som ett alternativ till konservativ behandling men accepteras
som en mojlig kompletterande del i ett behandlingsspektrum i en del Iander. De flesta
av de patienten som har genomgatt fettsugning maste fortsatta med konservativ
behandling. Vanligtvis kravs 2—3 operationer, ofta &nnu fler med minst 3—4 veckors
mellanrum. Bade fore och efter operation kravs att patienten behandlas intensivt med
konservativa metoder och anvander kompressionsplagg dagligen. Det kan ta upp till ett
helt ar innan patienten ar aterstalld efter operation.

Fettsugning botar inte lipédem men reducerar mangden fett och forbattrar
kroppskonturen. Har patienten redan utvecklat ett lipolymfédem fore operation,
kommer det i de flesta fall att kvarsta och kréava samma behandling som tidigare [2, 17].

Metodradet SLL-Gotland fick i uppdrag av styrgruppen for foreliggande fokusrapport
att belysa det vetenskapliga underlaget for behandling av lipddem med fettsugning, se
Bilaga 1. Sedvanlig litteratursdkning identifierade fyra artiklar som roér uppféljning av
fettsugning som behandling, varav tva artiklar dar samma patientgrupp foljts upp vid
tva tillfallen. Alla artiklarna var fallserier utan kontrollgrupp med jamforelse av
patientrapporterade méatningar fore och efter ingreppet. Det framgar att det saknas
entydiga diagnostiska kriterier for lipddem liksom for indikation fér behandling med
fettsugning och ingen av studierna har anvant validerade instrument for att mata
relevanta aspekter av patienternas halsa fore och efter behandlingen. Metodradet
konkluderar att det inte finns tillrackligt vetenskapligt stéd for att bedéma nyttan av
fettsugning som behandlingsmetod jamfort med andra alternativ vid lipédem. Vidare
saknade studierna tillférlitliga metoder for diagnostik och uppféljning av
behandlingseffekter.

Dagslaget

Det finns inga riktlinjer eller rekommendationer om diagnossattning och behandling
fran Socialstyrelsen eller SBU.

Patienter med lipodem kan idag soka till vardcentral, primarvardsrehabilitering,
specialiserad fysioterapi och fysioterapeuter som arbetar enligt lag om ersattning for
fysioterapi (LOF), men det ar oklart i vilken omfattning patienter far insatser och vilken
typ av insatser de i sa fall far. Det finns inget specifikt vardavtal for patientgruppen.
Idag finns det ingen vardkedja eller ett kunskapsstod for hur patienterna ska
diagnostiseras och behandlas.

Framtid

For patienter med lipddem finns ingen riktad behandling, men det ar viktigt att
uppmarksamma lipédem inom varden for att undvika fel vid diagnostik, rad och
behandling. For att patienter med lipodem ska fa den vard och omvardnad de behéver
kravs utbildningsinsatser for vardens aktorer. Framforallt behovs det valgjorda studier
av hdg kvalitet som underlag for kunna satta diagnos och ge adekvat behandling.
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Utifran att det i dagslaget inte finns tillrackligt vetenskapligt underlag i publicerade
artiklar géallande behandling av lipddem behdvs flera vélgjorda studier med hog kvalitet
innan det ar klarlagt vilka behandlingar som har effekt vid behandling av lipédem. En
rekommendation om fler studier kommer fran Metodradet SLL-Gotland efter att radet
gatt igenom de artiklar som handlar om behandling av lipodem och inte funnit nagra
studier av hog kvalitet och sammantaget otillracklig vetenskaplig evidens.

Onskvard framtida forskning

Dagens kunskapslége ar otillfredsstallande; det finns otillrackligt vetenskapligt
underlag for att forsta orsaker bakom lipédem, mekanismer, arftlighet, prognos och
lamplig behandling [18]. Det aterspeglas i att lipodem beskrivs framst utifran den
typiska symptombilden snarare an utifran ndgon underliggande orsak. Behandlingen &r
likaledes symtominriktad — kompression eller fettsugning syftar till att lindra symtom
men ger ingen bot. I en nyligen publicerad fallserie [19] foreslar forfattarna att
fettsugning gor storre nytta om det genomfors nar patienter har mattliga besvar an om
det genomfors i senare skede (med hanvisning till att lymfbanorna da har skadats av
fettansamlingarna).

Bordan for patienter och narstaende, liksom samhéllskostnader relaterat till lip6dem,
behover ocksa undersokas narmare for att vagleda stod och prioriteringar.
Sammantaget behovs mer forskning for att forstd mekanismer, arftlighet och lamplig
behandling inklusive radgivning. Befintliga studier indikerar positiva resultat av
fettsugning, men studier med starkare studiedesign behdvs for att ge mer tillforlitlig
kunskap.
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Beddmning av kunskapslaget kring fettsugning vid
lipddem

I samband med ett uppdrag till Enheten Vardgivarstod om att beskriva kunskapslaget kring
lipodem har Metodradet SLL — Gotland tillfragats om att ge en preliminar bedémning kring
behandling med fettsugning. Metodradet SLL — Gotland &r en regional funktion for Health
Technology Assessment, HTA.L HTA ar en systematisk granskning av den vetenskapliga
dokumentationen for en metod eller teknologi inom halso- och sjukvarden. Avsikten med ett
HTA-projekt ar att vardera en viss teknik eller metod avseende:

— effekten i form av patientnytta och risker,
— etiska aspekter,

— organisatoriska aspekter,

— kostnader och kostnadseffektivitet.

En HTA-rapport kraver tillgang till flera publikationer som kan evidensgraderas. Ett HTA-
yttrande gors nar tillgangliga publikationer ar fa och eller av lag kvalité.

Detta utlatande ar mer begransat an ett HTA-yttrande (som tas fram i samverkan med
amnesexperter i samrad med landstingets sakkunnig-organisation). Utlatandet svarar pa
fragan om det finns tillrackligt vetenskapligt underlag for att bedéma nyttan av fettsugning
vid lipodem jamfort med traditionell, icke-kirurgisk behandling. Svaret pa fragan ar nej, det
saknas tillrackligt vetenskapligt underlag for att géra en sddan bedémning.

En informationsspecialist vid Metodradet har sokt efter vetenskapliga publikationer om
behandling av lipddem enligt gangse rutiner vid HTA-projekt. Vid sdkningen identifierades 7
artiklar om olika former av behandling for lipédem. Fyra av artiklarna (1-4) rér uppfoéljning
av fettsugning, varav 2 artiklar (1, 3) géaller samma patientgrupp som foljts upp vid tva
tillféallen. Alla artiklar utgérs av fallserier, utan kontrollgrupp, med jamforelse av matningar
av patientrapporterade matt fore och efter ingreppet. Samtliga studier ar utférda och
forfattade i Tyskland.

1 Se: http://vardgivarguiden.se/hta
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Av studierna framgar att det saknas entydiga diagnostiska kriterier for lipodem liksom for
indikation for behandling med fettsugning. Ingen av studierna har anvant validerade
instrument for att méata relevanta aspekter av patienternas halsa fore och efter behandlingen.

Rapprich et al Wollina et al | Schmeller et al | Baumgartner
2011 (2) 2014 (4) 2012 (3) et al 2016 (1)
Antal patienter | 25 (av 105 som 3 112 (av 164) 86 (av 112 fran
behandlats pa Schmeller et al
kliniken) 2012)
Alder (lagst- 38 (25-65) ar 55-77 ar 39(20-68)ar | 47 (28—-75) ar
hogst)
Tid till 6 manader Oklart; viss 35 (8-82) 90 (56-130)
uppféljning uppfoéljning manader manader
efter avslutad 2-4 ar. (motsvarar 2 ar | (motsvarar 7 ar
fettsugning och 11 och 6
(medel, lagst- manader) manader)
hogst)
Férandring av Enligt VAS (0- Saknas Icke-validerad Icke-validerad
smarta 10): 7,2-2,1=5,1 skala (0-4): skala (0-4):
(p<0,001) 1,88-0,37=1,51 | 1,88-0,37=1,51
Férandring av Paverkan pa Saknas General General

sjdlvskattat livskvalitet impairment impairment
allmént enligt VAS (0- index (0-4): index (0-4):
hilsotillstand 10): 9,5-5,0=4,5 2,81-0,86=1,95 | 2,78-1,00=1,78
(p<0,001)
Behandlings- En patient fick Inga (utéver | 5 pat fick post- | Inga ytterligare
komplikationer | DVT (djup procedur- op infektion rapporterade
ventrombos) relaterade (1,4 %); 4 pat
blamarken) fick rosfeber

(erysipelas);

1 patient fick
en varbold i
underbenet;
1 pat fick en
stdrre post-op
blédning

Forfattarna beskriver att de flesta patienter uppvisat en pataglig forbattring till foljd av
fettsugningen med forbattring i flera av de besvar som associeras med lipédem, inklusive
smarta, forekomst av blaméarken, gangsvarigheter och nedsatt halsorelaterad livskvalitet.

Det vetenskapliga underlaget i dessa studier &r otillrackligt enligt GRADE
(http://gradeworkinggroup.org/), det bedémningssystem for vetenskaplig evidensstyrka som
Metodradet och SBU anvander (http://www.sbu.se/sv/var-metod/). Fallserier av detta slag
ger inte tillrackligt vetenskapligt stod for att bedéma nyttan av en metod jamfort med andra
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alternativ. Vidare saknar studierna tillforlitliga metoder for diagnostik och for uppféljning av
behandlingseffekter.

Det behdvs valgjorda studier av hdgre kvalitet for att kunna bedéma nytta och nackdelar med
exempelvis fettsugning vid lipddem.
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